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L J hypertension pulmonaire post-embolique 
est liee a la persistance et I’organisation 
i fibreuse de caillots apres une ou plusieurs 
embolies pulmonaires. Au decours d’une embolie 
pulmonaire, sa frequence de survenue est mal 
connue ; elle varie de 0,4 a 9,1 % dans la litterature 
et est probablement situee entre 2 et 3 X.' 

Presentation Clinique 

Deux tableaux sont classiquement decrits. 

Le premier survient chez des patients ayant des 
antecedents thromboemboliques (75 % des cas). 
Apres un intervalle libre variable, appele « lune 
de miel », ces patients decrivent I'aggravation 


progressive d’une dyspnee avec des signes 
d’insuffisance cardiaque droite et parfois 
des syncopes. Cette « lune de miel » n’est 
pas constante et une embolie pulmonaire 
aigue peut mimer la premiere presentation 
d’une hypertension pulmonaire post-embolique. 2 
Dans ce cas, une importante elevation 
de la pression arterielle pulmonaire systolique 
(PAPs > 60 mmHg) lors du diagnostic d’embolie 
pulmonaire doit attirer I'attention et inciter 
a recontroler I’echocardiographie apres 3 mois 
de traitement anticoagulant curatif. 

Le diagnostic d’hypertension pulmonaire 
post-embolique peut egalement etre fait 
a I’occasion du bilan etiologique d’une 
hypertension pulmonaire chez un patient avec 
ou sans antecedent thromboembolique veineux. 


Diagnostic 

Le depistage fait appel a I’echocardiographie 
qui montre des signes d’hypertension pulmonaire 
(dilatation du ventricule droit, elevation de la PAPs). 
La scintigraphie pulmonaire est I’examen de 
reference ; elle montre des defects perfusionnels 
systematises habituellement bilateraux sans 
anomalie ventilatoire associee (fig. 1C). Avec une 
sensibilite superieure a 96 %, une scintigraphie 
normale permet d’exclure le diagnostic 
d’hypertension pulmonaire post-embolique 
contrairement a une tomodensitometrie thoracique 
normale qui a une sensibilite insuffisante (51 %). 3 
Une confirmation par catheterisme cardiaque 
droit est toujours indispensable et retrouve 
une hypertension pulmonaire precapillaire 
(PAP moyenne > 25 mmHg et PAP d’occlusion 



mwiHM imagerie chez la meme patiente ayant une hypertension pulmonaire post-embolique severe. 

La scintigraphie pulmonaire de ventilation et perfusion (C) met en evidence de multiples defects perfusionnels ( *■) sans anomalie ventilatoire en regard. 

L’angiographie pulmonaire de face droite (E) montre un poutching defect ( - * ) et le profil droit (D) montre une irregularite et une rectitude de la paroi 

arterielle pulmonaire en rapport avec des thrombus margines ( — — ) notamment au niveau du tronc intermediate arteriel pulmonaire droit visibles sur 
I’angio-tomodensitometrie (A et B). Cette patiente a subi une endarterectomie pulmonaire qui a permis de retirer un important materiel fibreux predominant 
a droite (F), cliches aimablement fourni par le Dr Sacha Mussot et le Pr Elie Fadel, centre chirurgical Marie-Lannelongue. 

DC : debit cardiaque ; PAPm : pression arterielle pulmonaire moyenne ; RAP : resistance arterielle pulmonaire. 
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EBB Algorithme de prise en charge therapeutique d’un patient avec une hypertension pulmonaire 
post-embolique confirmee. Adaptee de la ref. 4. 


< 15 mmHg). 4 La mise en evidence d’images 
thrombotiques chroniques sur I’angiographie 
pulmonaire et/ou I’angio-tomodensitometrie 
thoracique est necessaire (fig. 1 A a 1 E). 4 

Traitement 

En I’absence de traitement, le pronostic 
de Phypertension pulmonaire post-embolique 
est sombre (survie a 5 ans de 1 0 a 30 %). Le 
traitement anticoagulant oral par un antagoniste 
de la vitamine K (international normalized 
ratio [INR] entre 2 et 3) permet d’eviter les 
recidives thromboemboliques mais ne modifie 
pas revolution de la maladie. L’hypertension 
pulmonaire post-embolique est la seule forme 
curable d'hypertension pulmonaire grace 
a I’endarterectomie pulmonaire. L'evaluation 
de I’operabilite est done une etape cruciale 
de la prise en charge qui doit avoir lieu dans 
un centre de reference (fig.2). 4 Elle consiste 
a extraire de chaque artere pulmonaire et de 
ses branches de division, le materiel fibreux 
a I’origine de I’obstruction anatomique (fig. 1 F). 

La mortalite peri-operatoire est de 4,7 % 
et la mortalite a 1 an est de 7 %. 5 A plus long 
terme, la survie a 2 et 3 ans est respectivement 
de 91 % et 89 %. Pres de 40 % des patients 
ne sont pas operables, en raison soit d’une trap 
grande distalite des lesions obstructives, soit 
de comorbidites importantes. 6 Seuls trois essais 
randomises controles ont evalue I’efficacite 
et la tolerance des traitements antihypertenseurs 
pulmonaires (bosentan, sildenafil. . .). 7 ' 9 Seule 
I’etude CHEST1 a demontre I’efficacite du 
riociguat, un stimulateur de la guanylate soluble 
impliquee dans la synthese du second messager 


du monoxyde d’azote (NO), le GMPc, comparative- 
ment au placebo 9 II s’agit du seul traitement 
approuve chez les patients inoperables ou avec 
une hypertension pulmonaire post-embolique 
persistante malgre la chirurgie. L’angioplastie 
pulmonaire est une nouvelle technique qui permet 
de dilater les arteres pulmonaires et d’en 
ameliorer la circulation. Les resultats publies 
sont prometteurs mais la place de cette technique 
demeure incertaine. Elle ne doit en aucun cas se 
substituer a la chirurgie qui reste le traitement de 
reference. 4 En cas d’echec du traitement medical, 
la transplantation pulmonaire ou cardiopulmonaire 
est la seule alternative chez les patients jeunes 
(< 60 ans) sans comorbidites importantes. 


Conclusion 

L’hypertension pulmonaire post-embolique 
est une affection severe, probablement sous- 
diagnostiquee, dont la prise en charge 
therapeutique s’est considerablement amelioree. 
L’endarterectomie pulmonaire est le traitement 
de reference et la seule option curative. Le 
riociguat est le seul medicament antihypertenseur 
pulmonaire ayant demontre son efficacite dans 
cette indication et represente une alternative 
chez les patients inoperables. Enfin, I’angioplastie 
pulmonaire est une nouvelle technique 
prometteuse qui necessite une evaluation 
rigoureuse chez certains malades inoperables.. 
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